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【結果】平均生存期間は70歳以下185ヶ月，70歳以上
11．5ヶ月と70歳以下が予後良好であった．治療前
KPS50以下の症例の平均KPSは治療前26．2治療後
30と有意な差はなかった．治療前KPS50以上の平均
KPSは845から60へ有意に低下した．　Group（A，　B，
C）の平均生存期間はそれぞれ2，14．6，29．4ヶ月であっ
た．すなわちGroup　A，　Bを比較すると放射線療法群
は予後良好であった．Group　B，　Cを比較すると放射線
療法単独に比べ化学療法併用群で予後良好であった．
部分摘出したものとbiopsyでは予後に有意差はな
かった．
【結語】現時点では放射線療法単独では長期の治療成
績は残せないが，放射線療法にMTX，（CBDCA，
VP16），（ACNU，　IFN）などの化学療法を併用した治
療で，より長期の治療成績が期待できる．
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自律神経末端一平滑筋接合部における神経伝達
物質ATP分解のキネティクス
（生理学第一）
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　神経伝達物質として自律神経終末から分泌された
ATPは，シナプス間隙中でADP→AMP→アデノシ
ンへと加水分解される．更にアデノシンは細胞膜透過
性があるので細胞中に取り込まれるか，又は細胞外で
イノシンに分解されていく．ATP受容体はATPのみ
ならずその加水分解産物（アデノシン化合物）にも親
和性を持ち，それとは別にアデノシンに強い親和性を
持つアデノシン受容体も存在し，これら2つのタイプ
の受容体はしぼしば共存し，逆向きの反応を効果器で
ある平滑筋細胞に引き起こす．そこで，神経伝達物質
としてATPの生理的・病態生理的作用の実態を理解
するために，シナプス間隙中におけるATPの加水分
解過程の測定を31PNMRを用いて行った．微量の神
経一平滑筋標本とその100倍重量のATPを含んだ人
工液の入った試料管をNMRに装着し，　ATP，　ADP，
AMP，無機リン酸のピーク（ATP及びADPはβ
ピーク）の積分値から，試料管内のアデノシン化合物
量を経時的に測定し，その結果から各化合物の分解速
度を求めた．20℃，pH　7．4の条件下では，　ATP及び
ADPの加水分解は非常に速いが，　AMPからアデノシ
ンへの分解は速くなさそうなことがわかる，なぜなら
ばもしAMP→アデノシンの反応が速いならば，細胞
外液のAMP濃度が高く保たれる筈はない．　AMPは
ATP受容体・アデノシン受容体の双方に対してそれほ
ど親和性及び作動性を持たない筈である．この結果を
みる限りは，ATPのこれらの受容体に対する作用は
一過性であると考えてもよいのかもしれない．NMR
は定量性に優れるが，同時に効果器である平滑筋の力
学応答を測定することができない．そこで，現在
NADH吸収の変化からATP分解を測定する方法を
用いて，ATP分解速度の平滑筋収縮に及ぼす影響の
測定を試みている．
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早期発症の顔面肩甲上腕二筋ジストロフィーの
臨床的及び分子遺伝学的検討
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【目的】顔面肩甲上腕型筋ジストロフィー（FSHD）
は常染色体優i生の遺伝性筋疾患であり，サザンプロッ
ト解析にて染色体4q35由来の短いEcoRIフラグメン
ト（＜38kb）が検出される（4q35－FsHD）．今回，我々
は日本人早期発症のFSHD（early－onset　FSHD）に注
目し，臨床的並びた分子遺伝学的に検討した．
【方法】4q35－FsHD145家系231例中，顔面筋罹患を5
歳以下，かつ肩甲・腰帯部筋罹患を10歳以下に発症し
たものをearly－onset　FSHDとし，我々が作成した臨床
データベースをもとに，early－onset　FSHDとその他の
群を臨床及び分子遺伝学的に比較検討した．
【成績】4q35－FSHDI45家系231例中，　early－onset
FSHDは29家系（20％）31例（13．4％；男12例，女19
例）であり，うち乱発例は16例であった．遺伝子解析
の結果，early－onset　FSHDのEcoRIフラグメントサイ
ズ（10－23kb，平均14．1kb）はその他の群（12－33　kb，
平均19．6kb）よりも有意に短かった（p＜0．001）．ま
た early－oIlset　FSHDは歩行障害をその他の郡に比べ
早期（平均ll．9歳）に発症した．さらに，　FSHDの除
外診断項目とされている舌筋障害（26％；8／3D，嚥下
障害（6％；2／31）が認められた．
【結論】early－onset　FSHD群は遺伝子欠失が大きい傾
向を認め，重症例が多く，臨床的多様性を示した．遺
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